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はじめに
　心内膜床欠損症（ECD）のほとんどは，小児期に
治療されるか，あるいは成人期までに心不全で死亡
することが多く，40歳以上の手術症例は稀である．
われわれは左上大静脈遺残を合併した，40歳の高齢
者不完全型ECD症例と，僧帽弁および三尖弁逆流
を伴い中等度の肺高血圧を合併した55歳の高齢者
不完全型ECD症例に対する手術を経験したので報
告する．
症 例
　症　例140歳，男性
　主訴：息切れ，動悸．
　家族歴：特記すべきことなし．
　既往暦：小児期にチアノーゼを認めた．
　現病歴：35歳時より主訴を認めるようになった．1
年前心エコーにより心内膜床欠損症と診断され手術
目的にて入院した．
　入院時所見：身長168cm，体重55　kg，血圧100／
70mmHg，脈拍80／min（整）．手指は太鼓ぼち状を
呈したが，肝臓は触知しなかった．第2肋間胸骨左
縁にLevine　2度の収縮期駆出性雑音，心尖部に
Levine　2度の収縮期逆流性雑音を聴取した．胸部X
線写真では，心胸郭比（CTR）は58％であった（図
1）．心電図では左軸偏位と1度房室ブロックを認め
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図1症例1の術前胸部X線写真
た．臨床検査所見では特に異常を認めなかった．心
臓カテーテル検査では左→右シャントは74％，右→
左シャントは27％であった．肺動脈圧は24／10
mmHgと肺高血圧は認めなかった（Pp／Ps＝0．21，
Qp／Qs＝2．9，　Rp／Rs＝0．06）．左室造影では
Gooseneck　signと！度の僧帽弁逆流を認め，左上大
静脈遺残も認められた．心エコーでは大きな1次孔
欠損と短絡血流，軽度の僧帽弁逆流と中等度の三尖
弁逆流を認めた．手術は僧帽弁前尖裂隙の基部を1
（1991年3月19日受付，1991年5月1日受理）
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図3　症例1の術後胸部X線写真
図2　症例1の手術所見
　僧帽弁の基部を1針縫合し，冠
　状静脈洞（CS）が左房側に開口
　　するようにECDをパッチ閉鎖
　　した．
針縫合し，馬心膜を用いて心房中隔を形成した．冠
状静脈洞は左房側に残し，左上大静脈遺残は単純結
紮した（図2）．術後は合併症のなくエコー上わずか
の僧帽弁逆流を認めたが，三尖弁逆流は認めなかっ
た．術後の胸部X線写真ではCTRが51％まで改
善した（図3）．
　症例255歳，女性
　主訴：息切れ，動悸，胸部圧迫感．
　既往歴：慢性甲状腺炎，胆嚢炎，中学生の頃健康診
断にて心雑音指摘された．
　家族歴：父，心筋梗塞にて死亡．弟，心疾患にて死
亡（詳細は不詳）．
　現病歴：54歳頃より，ごく軽度の労作にて動悸，胸
部圧迫感が出現するようになった．
　入院時所見：身長152cm，体重44　kg，血圧110／
50mmHg，脈拍80～90／min不整，肝臓は2横指触
知．心尖部にLevine　3度の収縮期雑i音を聴取した．
手指は太鼓ぼち状を呈し，指端および口唇にチアノ
s
騨　p　　／tLl
一顧．’
隔㌧㍉』
図4　症例2の術前胸部X線写真
一ゼを認めた．胸部X線写真上CTRは77％で肺
血管陰影は増強していたが，呼吸音は正常であった
（図4）．心電図では左軸偏位と心房細動を認めた．
臨床査所見では軽度の肝機能障害を認め，赤血球数
491×104／mm3，ヘモグロビン16．lg／dlと多血症を
呈し，動脈血酸素分圧44．5mmHg，動脈血酸素飽和
度82．8％と低酸素血症を示した．心臓カテーテル検
査で左→右シャントは70％，右→左シャントは23％
であり，肺動脈圧は63／19mmHgと高値を示した
（Qp／Qs＝2．5，　Pp／Ps＝0．47，　Rp／Rs＝0．1）．肺血
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図6　症例2の術後胸部X線写真
／ e
図5　症例2の手術所見
　　僧帽弁置換術と2次孔縫合閉鎖
　　を行い，冠状静脈洞（CS）が右
　　三諦に開口するようにECDを
　　パッチ閉鎖した．
管抵抗（PAR），体血管抵抗（TSR）はそれぞれ
PAR＝308　dyne／sec／cm－5／m2，　TSR＝2766　dyne／
sec／cm－5／m2と，ともに増大していた．左室造影で
はGoose　neck　signおよび僧帽弁前尖の裂隙を認
め，2度の僧帽弁逆流を認めた．心エコーで大きな1
次孔欠損と僧帽弁と三尖弁の高度の逆流を認めた．
　手術所見：僧帽弁前尖の裂隙が大きく弁置換を施
行した．一次中隔欠損孔は馬心膜にて閉鎖し，冠状
静脈洞は右房に開口させた．2次孔も開存していた
ため直接縫合した（図5）．術後に完全房室ブロック
を生じたためペーシングを行った．人工呼吸器離脱
時に肺動脈圧が50mmHgから70　mmHgに上昇し
低心拍出量症候群に陥ったが，肺血管抵抗を低下さ
せることで改善した．術後2週間目にペースメーカ
ー植え込みを行った．その後の経過は順調で術後約
1ヵ月で退院となり，胸部X線上CTRは62％に
改善した（図6）．
考 察
　心内膜床欠損症の自然予後は一般的に不良であ
り，Sommervilleら1）が30歳以降の不整脈の発生
増加とそれに基づく死亡率の増加を指摘しているよ
うに，30歳以上まで生存した症例は全体の21％に
過ぎず，また手術を施行した症例中30歳以上の症例
は20％2），14％3）と少ない．特に50歳以上の手術症
例はまれであり，調べ得たかぎりでは海外で3例，本
邦では本2症例のうち1症例を含め10例が報告さ
れているのみである1～10）．また高齢まで生存する症
例では，病型が単純で，不整脈の発症時期が遅いこ
と，とりわけ弁の機能障害が軽度であることが必要
と報告されている5）．手術の際の僧帽弁に対する処
置として，症例1では逆流が軽度のため前尖の裂隙
縫合のみを行ったが，症例2では肺高血圧を認めた
ため，閉鎖不全を残さないように弁置換術を行った．
Levyら3）は，術後死亡の原因として僧帽弁の逆流
の残存を挙げており，2度以下でも弁の変形が高度
の場合には積極的に弁置換に踏み切るべきと報告し
ており，弁置換は妥当なものと思われた．また再手
術で弁置換を行ったとの報告もあり4），弁形成のみ
では閉鎖不全を残す可能性がある場合には積極的に
行ったほうがよいと考えられた．三尖弁に対する処
置について，本症例の1，2とも術前に逆流が認めら
れたが放置した．術後では症例1の逆流は消失して
おり，症例2では軽度の逆流を認めたものの，遠隔
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表1高齢者ECD（50歳以上）の手術報告例
報　告　者 輻告年 年齢 佳馴 MRM弁手術 TRT弁手術 NYHA鰭度
1 Sommerville19654女 ECD122矧中の1手術翻として記蔵
2 Braunwald196651男 手術畝30榊の1靴して講
3 Levy 197456男 手術圃100例中の1例として記蔵
4 島　倉 197450男 十 形成 一 一一 lII　→　　1
5 数　野 197656女 十 形成 一 一一 III　■レ　1
6 弓　削 197756女 1 形成 一 一一 lII　→　　1
7 数　野 198457女 十 放置 十 置換 III　→　　1
8 薗 19851女 II 形成 十 形成 IV　■♪　II
9 沢　村 19853男 十 形成 一 一一 II　→　　1
10 小　池 198855女 1 形成 一 一一 III　■レ　1
11 小　池 198857女 II 形成 十 形成 m　→　　II
12 小　池 198854女 IV 置換 IV 置換 IV　一レ死亡
13 本症例 199055女 ln 置換 十 放置 m　→　　1
MR：僧帽弁閉鎖不全
M弁：僧帽弁
TR：三尖弁閉鎖不全
T弁：三尖弁
期では右心不全を認めなかった．従って三尖弁の逆
流がある場合でも僧帽弁に対する処置を十分に行え
ば，三尖弁に対する処置は必ずしも必要ないと考え
られた．数野ら7）も左室機能が良好で遺残短絡や僧
帽弁逆流を残さなければ三尖弁に対する処置は必要
無く，術後に右心負荷の残存が予想される症例や心
機能の改善があまり期待できない症例のみ処置が必
要と報告している．しかし表1の症例では軽度の逆
流でも三尖弁に対する形成術や弁置換術を施行した
ものも多く，まだ一定の見解がない7）8）10）．冠状静脈
洞の開口位置に関しては，正常の解剖学的位置に開
口させる事が多いが，刺激伝導系の障害を避けるた
めに左房に開口させることもある4）1’）．症例1では
左上大静脈遺残により冠状静脈洞が左房側に偏位し
ていたため左房に開口させたが，術後何の障害も認
められなかった．一方症例2では，人工弁の弁輪を
利用したうえで，冠状静脈洞が右房に開口するよう
にパッチ閉鎖を行ったが，術後完全房室ブロックに
より，ペースメーカーの使用を余儀なくされた．原
因は人工弁により三尖弁輪が変形をきたし，パッチ
縫合の際に刺激伝導系を障害したためと考えられ
た．そこで人工弁を使用した場合には，刺激伝導系
への障害を避けるため，冠状静脈洞を左房へ開口し
たほうが安全であると思われた．高齢者で症例2の
ように肺高血圧が存在する場合には，人工呼吸器離
脱時に低酸素状態となった場合，肺動脈の血管抵抗
が上昇し，低心拍出量症候群に陥ることがある．そ
こで中等度の肺高血圧を認めた症例では公文ら12）
が報告しているように，術後に肺血管抵抗を低下さ
せることが必要と思われた．
　本文の要旨は第73回日本胸部外科学会関東甲信
越地方会にて発表した．
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